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OLGU

-17 yil 5 ay, kiz
YAKINMA
-Bas agrisi

-Sol gozde 30-60 dakika siiren gérme kaybi



Oykii

» 3 ay once baslayan ara ara olan bas agrilari

» 2 ay once de okuldayken baska herhangi bir hastaligi olmamasina ragmen bulanti ve kusma sikayeti
» 1.5 ay once de okuldayken bacaklarinda tutmama, giigsiizliik ve yiiriiyememe sikayeti

> 1 ay donce gelisen gorme kaybi sikayeti (kisa sireli)

» Basvurusundan bir hafta 6nce tarihinde kitap okurken sol goziinde gorme kaybi sikayeti (30 dakika
siiren)

> Bir dnceki gorme kaybindan 2 giin sonra okuldayken sol géziinde gorme kaybi olmus, bu gérme kaybi
goérme alaninin simsiyah olmasi seklinde gelismis ve higbir sey gérememis.



OZGECMIS

- Miadinda dogum

- Blylime ve gelisme : 5 yasina kadar anlamli ciimleler kuramamis. Yirimesi yaklagik 24 aylik
civarlarinda olmus.

- Herhangi bir nedenle hastane yatis 6ykusu yok

- Yaklasik 7 sene 6nce sol gozde ekzoftalmi tanisi

- 1Yil 3 aydir Zihinsel Gelisim Bozuklugu tamisi (Ozel egitim aliyor, %40 engel raporu)

- 2023 Ocak - Haziran aylari da dahil olmak iizere 6 aylik bir Izotretinoin kullanim oykiisii
(akne tedavisi)

- 2 yildir Sertralin kullanim 6ykiisd



SOYGECMIS

Anne : 41 yasinda, ortaokul mezunu, ev hanimi, sag-crohn hastasi
Baba : 50 yasinda, ortaokul mezunu, serbest meslek , saglikli
Kardesler : 1. Cocuk: Kiz, 20 yasinda, saglikli

2. Gocuk: Kiz, 17 yasinda hastamiz
3. Gocuk: Erkek 9 yasinda, saglikli

Dustk, 6li dogum yok. Anne baba arasi akrabalik yok.



FIZIK MUAYENE

Kilo : 58 kg

Boy: 153 cm

VKI: 24,77 kg/m2
Ates: 36.3°c
Nab1z:90/dk

Sol. Sayisi: 20/dk
Sp02: %97

Tans: 110/70mmHg

Sistolik kan basinci (57 p, 0,18 SDS)
Diyastolik kan basinci (73 p, 0,6 SDS)
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FIZIK MUAYENE

Dolasim sistemi muayenesi : Kalp tepe atimi 5. Kaburgalar arasi aralikta. Kalp
ritmi dogal. Kalp sesleri S1, S2 dogal. Femoral atardamar nabizlari iki yanl
aliniyor.

ce\Seoe ce\Seoe

katiliyor. Dinlemekle ral, ronkis, ekspiryum uzunlugu yok.

Karin muayenesi: Duyarlik, defans, rebound yok. Karaciger sag ve sol lobu ele
gelmiyor. Dalak ele gelmiyor. Traube alani agik. Fitik saptanmadi.

Kas - iskelet dizgesi: Kas kitlesi ve tonusu normal. Odem yok.
Yapisal bozukluk yok. Kilcal damar geri dolum siiresi normal (<2 saniye)



FIZIK MUAYENE

Sinir Sistemi Muayenesi : Biling acik. Iletisim, yonelim, cevreyle ilgi normal. Kas giicii, tonusu normal. Kafa gifti
sinirlerinin muayenesi dogal. Derin tendon refleksleri iki yanl dogal. Yirime, denge, agri ve 1si duyularinda ozellik yok.

Kulak, burun, bogaz muayenesi : Kulak bigimi, yerlesimi, dis kulak yolu, kulak zarlari dogal. Burun kanatlari, bélmesi,
mukozasi dogal. Burun tikanikhigi, akintisi yok. Dudaklar, mukozalar, digler, diseti, dil dogal. Yumusak-sert damak, kigtik
dil, bogaz, bademcikler dogal. Akinti yok.

Genel durum: Genel gorinum hafif dismorfik , gevreyle ilgili, biling koopere ve oryante, iletisim mevcut, yénelimi normal

Deri: Deri rengi normal. Solukluk, sarilik, morarim, petesi, purpura, renk degisikligi alani, ben, hemanjiyom, avug igi
eritemi yok. Turgor normal

ce\see

Bas, boyun: Sag ve sagli deri dogal Kafa yapisi simetrik. Kraniyotabes iki yanli yok. Tortikolis, guvatr, kitle, toplardamar
dolgunlugu yok.

Gozler: Gozlerde hafif cekiklik, hiper-telorizm mevcut. Isik-refleksi iki yanli var. Pupiller izokorik. Konjonktiva ve
skleralar dogal. Gozlerin her yone hareketi dogal. Bilateral hafif nistagmus mevcut. Sol gézde ekzoftalmi mevcut.



Ek olarak:

Anne

Baba

Abla
Hastamiz
Erkek kardesi

Hastamiz

Boy Persentili: 4,55
Boy SDS: -1,69
Boy Yasi: 11,99 (143,84 Ay)

167 cm yas 41
175 cm yas 50
173 cm yag 21
153 cm yas 17.5
148 cm yas 10

Erkek kardesi

Boy Persentili: 96,41
Boy SDS: 1,8
Boy Yasi: 11,62 (139,41 Ay)



-On tanilariniz nelerdir ?

-Hangi tetkikleri istersiniz ?



merkezde yapilan Orbita MR'da bilateral optik sinirlere basi oldugu tespit edilmis.




Laboratuvar ve Gorintileme \
\{\\\
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WBC 7,50 x 10°3/uL (3,46 - 10,04) Sodvurm(N 140 mmol/L 136 1 4
NEU  47x10°3 /ul (147 - 7,34) odyum(Na) e o1
LYM 2,070 x10°3/uL (1,05 3,17) Potasyum (K) 3.71 mmol/L 35-51
HGB 11,60 g/dL (12,1-16,6) lor(Cl 10 | 8-10
HCT 333 % (36.9 - 52.9) Klor(cl) 7 mmol/L 28 - 107
MCV 80 60 fL (81,8 - 98) Kalsiyum(Ca) 9,15 mg/dL 8.6 -10.6
PLT ~ 218x10°3 /i (172 - 380) Diizeltilmis Kalsiyum(Ca) 8,98 mg/dL 8.60-10.60
CRP 438 mg/L <5 Magnezyum(Mg) 1,75 mg/dL 16-26
Sedim 39 mm/h <20 Fosfor(P) 3,42 mg/dL 25-45




Hastamizi, 66z Hastaliklari bélimiine danigsarak muayene edilmesini talep
ettik, goz hastaliklar: bslimi tarafindan yapilan muayene sonucunda;

SAG GORME KESKINLIGI: TAM
SOL GORME KESKINLIGI: TAM

SAG GIB: 14 mmHg
SOL GIB: 14 mmHg

SAG ON SEGMENT: FAKIK, KORNEA TEMIZ, ON KAMARA SAKIN
SOL ON SEGMENT: FAKIK, KORNEA TEMIZ, ON KAMARA SAKIN

SAG FUNDUS: OPTIK DISK VE MAKULA DOGAL
SOL FUNDUS: OPTIK DISK VE MAKULA DOGAL
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LOMBER PONKSIYON ILE BOS BASINCI OLCME

v Yapihs sirasinda hastanin lateral dekiibit pozisyonunda bacaklarin fleksiyona gelmesiyle
gerceklestirilir.

v BOS basinci referans oranlari yenidoganlarda yetiskin gocuklara gore farklilik
gostermektedir.

v 0-28 giinliiklerde 76 mm H20 ya kadar normal

v Yapilan bir galismada 1-18 yas arasindaki hastalarda normal agilis basinci igin 280 mm H20
seviyesine kadar normal

v Amerika'da yapilan galismalarda 250 mmH20O st sinir olarak kabul gériyor

v 200 mmH20 ve 280 mmH20 arasi seviyelerde klinik bulgular ile birlikte taniya gidilmeli

v’ Yetigkinlerde 200 mmH20

v' Obezlerde 250 mmH20




LOMBER PONKSIYON ILE BOS BASINCI OLCME

Hastamiza lateral dekiibit pozisyonda yaptigimiz lomber
ponksiyon isleminde BOS basinci dlgiimi yapildi. Hastanin BOS
basinci 435 mmH20 olarak ol¢dldi.,

Sonrasinda 10ml yakin BOS bosaltimi yapilarak hastanin BOS
basinci digirdldu. Servisteki takiplerinde hastanin bas agrilari
geriledi ve bas agrisi olmadi.
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Hastaya lomber ponksiyon islemi yapildiktan sonra serum seti baglanarak serum setinin ucu yukariya
dogru diiz sekilde tutulur ve hastanin bos sivisinin yiiksekligi siirekli isaretlenir. En yiiksek ¢iktigi
noktadaki isaret metre ile dlgdiliir.



Ek tetkikler




Goruntileme

Hastamiza MR
Venografi tetkiki
yapild.

Radyoloji Konseyi'nde
degerlendirildi.

Bilateral optik sinirlere
basi bulgusu oldugu,
baska patolojik bulgu
saptanmadigi belirtildi.

irtigyetielae) o) rsitesi Hastanesi

Tek tarafli ya da bilateral olabilen pulsatil tinnitusun, transvers
siniis stenozuna bagli kan akimindaki tiirbiilans nedeniyle meydana
geldigi disiiniilmektedir. Bizim hastamizda transvers siniis
stenozu gorilmedi.




IDIYOPATIK INTRAKRANIYAL
HIPERTANSIYON

v’ Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon (IIH); yer kaplayici lezyon,
enfeksiyon ya da malignite gibi tanimlanabilir nedensel faktorler

olmaksizin gériilen intrakraniyal basing (IKB) artigidir.




INSIDANS

Cogunlukla dogurganlik ¢agindaki obez kadinlarda v IIH gocukluk ¢aginda yetiskinlere gére daha az gériilmektedir.
goriilmekte

v' 40 IIH hastasi ¢ocukta yapilan bir arastirmada;
Ulkeler arasi farkli insidanslarin varhigi diinya ¢apindaki v' 3-11 yas arasinda olanlarinin %43'i,
obezite prevelansinin degiskinligine baglanmis. v' 12-14 yas araliginda olanlarinin %81'i,

v' 15-17 yas araliginda olanlarinin %91'i obez olarak gorilmis.

Amerika'da Asya'dan 10 kat fazla oran

v" Yine ayni ¢alismada;

Bat1 toplumlarinda insidans yaklasik 0,9/100.000/yildir v' 3-11yas araliginda %50,
v' 12-14 yas araliginda %88,
v" 1-16 yas gocuklarda 0.7/100.000 v' 15-17 yas araliginda %100'inin kadin cinsiyet gérilmiis.
v 15-44 yas arasi kadin niifusunda 3,5/100.000 v IIH'In yas artigi ile birlikte obezite ve kadin cinsiyet iligkisi

gliglenmektedir.

v 20-44 yas arasi ve ideal kilosunun %20 lizerinde
olan kadinlarda 19/100.000/yil

v Tiirkiye'de ITH insidansi heniiz ¢aligiimamigtir.



O Female non-overweight

EFemale overweight

B Female obese

0O Male non-overweight

EMale overweight

B Male obese
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1 3 4 - 8 9 10 11 12 13
Age in years
Obez niifusta insidans Yas ve cinsiyet

Yasa 6zgi insidans
1-16 yas 0.7/100.000 Yas Kiz Erkek Yas Kiz Erkek
1-6 yas 0.17/100.000 4-6 0.56/100.000 | 0.45/100.000 1-6 0.19/100.000 | 0.16/100.000
7-11 yas 0.75/100.000 7-11 3.44/100.000 1.24/100.000 7-11 1.06/100.000 | 0.46/100.000
12-16 yas 1.32/100.000 12-15 10.7/100.000 4.18/100.000 12-16 1.85/100.000 | 0.82/100.000




Etiyoloji ve Patogenez

v' IIH BOS yapimi, dagilimi ve drenajindaki olasi diizensizlikten kaynaklanmakla birlikte
hastaligin etiyolojisi heniiz agiklanabilmis degil.

v' En ylksek ilgi venoz sinls basing artisi ve BOS emiliminin azalmas: lizerine,

v Venoz basincin artmasi BOS emilimine direng olusturarak BOS basincinin artmasina
heden oluyor.

v’ Genetik
v Immiinolojik
v' Adipoz dokunun endokrin organ benzeri fonksiyonlar

v' Diger mekanizmalar



Klinik Belirti ve Bulgular

v' Bas agrisi (%84-92)

v' Gegici gorsel engeller (%68-72)
v" Pulsatil tinnitus (%52-60)

v' Fotopsi (%48-54)

v Sirt agrisi (y(jzde 53)

v' Retrobulbar agri (%44)

v" Diplopi (%18-38) (altinci kraniyal sinir felcine bagl) g@
v' Boyun agrisi (ylizde 41)

v Papilodem

v" Bulant

v Kusma

v" Kulakta dolgunluk

v' Vertigo

v’ Spontan rinore veya otore




Bas Agrisi

Agri siklikla bilateral, frontal ve retrookiiler yerlesimi ile gerilim tipi
bas agrisina benzemekte ancak hastalarin %70'inde de tek tarafl,
bulanti ve fotofobinin eslik ettigi zonklayici karakterde migren tipi
bas agrisi

Agri glinliik, siirekli ve oksiirmekle, ayakta durmakla artan
karakterde

Allodini (agrili olmayan bir uyaranin agriya neden olmast)

Yiizde sinir trasesine uyan allodini ve g6z hareketleri ile retro-okiiler
agrinin olmasi diger bas agrisi semptomlarindan ayirt ettirici bir
ozellik

IKB artigina bagh geligtiginden, bulanti ve kusma esligi goriilebilir.

Oksiiriik ve valsalva manevrasi ile agri kotiilegebilir.

Papil Odem

v Genellikle bilateral fakat asimetrik ve tek tarafli da goriilebilir.
v Ilerleyici gérme kaybi optik atrofiye kadar gidebilir.

v" Coguklarda tedavi sonrasi genellikle 3-6 ay sonra papilédem kaybolur.
Fakat bazi hastalarda daha uzun siirede diizeldigi gorilmistiir.

v' Bebeklerde kraniyal siitiirler agik oldugu igin papilédem olugsmayabilir.




No6rogorintileme

Idyopatik intrakraniyal hipertansiyonda radyolojik bulgularin duyarliig: ve ézgiilligii

IIH'de radyolojik bulgular Duyarhlik (%) | Ozgiillik (%)
"Empty» bos sella 80 64

Posterior globda diizlesme 57 97

Optik sinirde fortiozite 51 83
Transvers sinis stenozu 78 =

Kronik bas agrili, papilodemi olmayan hastada: 4 bulgudan | 64 97-100

3 U varsa




Sekil 1a. Empty sella

Sekil 1b. Posterior Globda diizlesme Sekil 1d. Optik sinirde tortiozite



TANI

1. Artmig intrakraniyal basing belirti ve bulgularinin olmasi(érn; papilodem, bas agrisi, pulsatil tinnitus, gorme kaybi)

2.Baska nérolojik bulgu veya biling diizeyinde bozukluk olmamasi

3.Normal BOS bilesimi ve artmis intrakraniyal basing

4 Intrakraniyal basing artigina yol agabilecek bir sebep géstermeyen nérogériintilleme ¢aligmasi
5.Intrakraniyal basing artisina yol acabilecek baska bir sebep olmamasi

Yukaridaki maddelerin her birinin gegerli olmasi




AYIRICI TANI

v’ Intrakraniyal kitle lezyonlari (tiimér, apse)

v' Venoz gikigin tikanmasi (6rn. vendz sinds trombozu, juguler ven
kompresyonu, boyun cerrahisi)

v' Obstriiktif hidrosefali
v’ Azalmig beyin omurilik sivisi (BOS) emilimi (6rn. bakteriyel veya
diger enfeksiy6z menenjitler sonrasi araknoid graniilasyon

adezyonlari, subaraknoid kanama)

v BOS iretiminin artmasi (6rn. koroid pleksus papilloma)



Sekonder IIH nedenleri

Serebral venoz siniis trombozu

Bilateral juguler ven trombozu

Orta kulak enfeksiyonu ya da mastoidit

Kalp yetmezligine bagli santral vensz hipertansiyon

Superior vena cava sendromu

Arterio-venoz fistiiller

Hiperkoagiilabiliteye neden olan durumlar

Gegirilmigintrakraniyal enfeksiyon ya da subaraknoid kanamaya bagli BOS absorbsiyonunda azalma

Serebral venéz patolojiler

AN N N N N RN

Kronik Bobrek Hastaliklari /Bsbrek hasari
Obstruktif uyku apne sendromu
Sistemik bozukluklar KOAH
Sistemik Lupus Eritramatozus
Psittakoz

Down Sendromu
Turner Sendromu
Craniosinoztozis

Sendromik

AN




KONSERVATIF TEDAVI YAKLASIMI

Kilo kontroli

v’ Idiopatik intrakraniyal hipertansiyon hastalarinin %90 inda
obezite tespit edilmis ,

v 40m2/kg iizerindeki VKI'li hastalarda daha siddetli gérme
kaybi ve papil ddem

v" Mevcut kilonun %6-10 kaybi ile intrakraniyal basing, papil 6dem,
bas agrisi ve gesitli parametrelerde klinik diizelme

v' Kilo kontroliiniin Idiopatik intrakraniyal hipertansiyon
hastalarinda etkin bir tedavi oldugu arastirmalarla gigli bir
sekilde ortaya konmus,

v" Kilo artisi niiks riskini arttirmakta




Takip

Hastalarin takiplerinde gorme alani muayenesi yapilmali, papilodem gelisimi takip edilmelidir.

IIH'li obez birgok hasta genellikle yasam boyu kilo problemi yasamis oldugundan, tedavi
surecindeki kilo kaybinin idamesi de zordur.

Siddetli bag agrisi olan hastalarda egzersiz kapasitesinin de azalmis olmasi, kilo kontrolind
saglamada ayri bir gliglik yaratmaktadir.

Bu nedenle, viicut kitle indeksi yiiksek hastalarda kilo verilmesine yonelik stratejilerin
gelistirilmesine, hasta ile ilk karsilasildigi anda baslaniimali ve hastalara kilo kontroliiniin en
onemli tedavi basamaklarindan biri oldugu 6zenle ve defalarca anlatiimalidir.



MEDIKAL TEDAVI YAKLASIMI &~

* Asetazolamid - Gli¢li bir karbonik anhidraz enzim inhibitord, koroid
Cocuklarda: 15 ila 25 mg/kg/giin(2-3 baliinmiis dozda) ; gerekirse maksimum pleksuslardan BOS Sekpesyonunu azaltarak etki

glinliik doza yiikselebilir: 100 mg/kg/giin veya 2.000 mg/giin a0 .
Ergenlerde: giinde iki kez 500 mg; gerekirse artabilir; maksimum giinliik doz: - Yan etkiler: Parestezi, bulanti, kusma,

4,000 mg/giin diyare,anoreksiya, met. Asidoz, nefrokalsinoziz, aplastik
anemi
* Topiramat -Hem voltaj kapili sodyum ve kalsiyum kanal inhibitérd,

1.5-3.0 mg/kg/gtin, 200 mg/giin gegmeyecek sekilde 2 doza bsliinerek  hem de zayif karbonik anhidraz inhibitori olarak etki
DISFREIFTIN LCHFTEL) G0 (epde) 2 g gt - Epilepsi ve migren tedavisinde kullaniimakta
- Yan etkiler: Asetozolamid ile benzer

- Kilo kaybi
Furosemid - Asetozolamid tedavisine ek ditiretik olarak
0.3- 0.6 mg/kg/giin - Elektrolit takibi, potasyum takviyesi gerekir
Kortikosteroidler - Rutinde yeri yok
15 mg/kg - Hizli ilerleyen gérme kayiplarinda ve cerrahi tedavi

bekleyen fulminan IIH'li hastalarda yiiksek doz steroid
- Kilo alimi, ¢cekilme sendromu(sekonder iih nedeni)



YENI SECENEK TEDAVILER

+ GLP-1 reseptdr agonisti

* Diyabetes Mellitus tedavisi Idiopatik

infrakraniy
al

« 11B-HSD1 inhibitérleri hipertansiy
on Tedavisi

+ Glokom tedavisi




CERRAHI TEDAVI YAKLASIMI

Senel anesteziye
H ini gerek yoktu, |
Optik Sinir Kilif Fenestrasyonu Wsfiog Salie e
uyusturduk. £

C1Shk atip
bagirma

iye.

Venéz Siniis Stentleme

Sant Operasyonlari

Bariatrik Cerrahi

Kopri Tedavi Segenekleri
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